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Pemfigus
Pemphigus
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Dicle Üniversitesi Tıp Fakültesi, Dermatoloji Kliniği, Diyarbakır
ÖZET
Pemfigus  deri  ve  mükoz  membranların  büllöz,  sık  gö-
rülmeyen  otoimmün  kökenli  bir  hastalığıdır.  Hastalığın 
patogenezinde  keratinosit  yüzeyindeki  proteinlere  karşı 
gelişen otoantikorların önemli rolü mevcuttur. Pemfigusun 
insidansı hastalığın tipine göre ülkeden ülkeye değişiklik 
gösterir. Pemfigus vulgaris tüm pemfigusluların yaklaşık 
%80’nini  oluşturmaktadır  ve  pemfigus  foliaseustan  10 
kat daha fazla gözlenmektedir. Tedavide başta sistemik 
glukokortikoidler  olmak  üzere  çeşitli  immünsupresifler 
kullanılmaktadır ve son yıllarda yeni tedavi ajanları ge-
liştirilmiştir. Bu derlemede pemfigus epidemiyolojisi, pato-
genezi, kliniği ve tedavisi güncel bilgiler ışığında gözden 
geçirilmiştir.
Anahtar kelimeler: Büllöz hastalıklar, pemfigus, kortikos-
teroidler, tedavi
ABSTRACT
Pemphigus is an uncommon autoimmune mucocutane-
ous blistering disease, mediated by antibodies directed 
against proteins present on the surface of keratinocytes 
that provide mechanical structure to the epidermis. In-
cidences of the various forms of pemphigus vary from 
country to country. Pemphigus vulgaris consists of the 
80% of pemphigus cases and it occurs 10 times more 
than pemphigus foliaceus. There have been several re-
cent advances in the management of pemphigus. Treat-
ment of with systemic steroids and cytotoxic immunosup-
pressants can be highly effective. This article will discuss 
its epidemiology, pathogenesis, clinical variants and ap-
proaches to treatment. J Clin Exp Invest 2011; 2 (4): 468-
473
Key  words:  Bullous  diseases,  pemphigus,  corticoster-
oids, treatment
GİRİŞ
Pemfigus, klinik olarak erozyonlara yol açan gevşek 
veziküller  ve  büllerin  görüldüğü,  keratinositlerde 
adezyon kaybı sonucu intraepidermal ayrışmaya ve 
keratinosit yüzeyine karşı gelişen otoantikorlarla ka-
rakterize bir grup büllöz hastalıktır.1
Yunanca  kabarcık,  balon  anlamına  gelen 
pemphix kelimesinden köken alan pemfigus klinik, 
histopatolojik ve immunolojik özelliklerine göre dört 
ana gruba ayrılır (Tablo 1). Pemfigus vulgariste (PV) 
ayrışma epidermisin daha derin kısımlarında bazal 
tabanın üzerindedir. Pemfigus foliaceusta (PF) ay-
rışma  granüler  tabakada  olup,  yüzeyel  pemfigus 
olarak adlandırılır. Paraneoplastik pemfigus; klinik, 
histolojik ve immünüpatolojik olarak diğer pemfigus 
formlarından farklıdır.1,2 Ig A pemfigusu keratinosit 
hücre  yüzeyinde  IgA  depolanmasıyla  karakterize-
dir.3
EPİDEMİYOLOJİ
Pemfigus,  kadın  ve  erkeklerde  eşit  sıklıkta 
görülmektedir.1,2  Genellikle  50  ile  60  yaşları  ara-
sında görülen pemfigus çocuk ve ileri yaşlarda da 
gözlenebilir.1,4,5  İnsidansı  ile  ilgili  bilgiler  sınırlı  ol-
makla birlikte, genel olarak yeni vakalar yılda 0.076 
ile 2.7/100.000 arasında değişen oranlarda bildiril-
miştir.4
Pemfigus vulgaris Yahudi  ve Akdeniz  kökenli 
kişilerde daha sık görülür.2,5 Finlandiya, Tunus ve 
Brezilya  dışında  birçok  ülkede  pemfigus  vulgaris, 
pemfigus foliaceustan daha sıktır.2,4 Pemfigus fola-
ceuslu olguların pemfigus vulgarisli olgulara oranı 
endemik  bölgelerde  17:1  şeklindedir.1  Ülkemizde 
ise pemfigus vulgaris en sık görülen klinik tip olup 
(%83.1)  pemfigus  foliaceustan  9.5  kat  daha  sık 
saptanmıştır.4  Endemik  pemfigus  foliaceus  (fogo 
selvagem), Güney Amerika’nın kırsal kesimlerinde 
ve Brezilya’nın bazı bölgelerinde sıktır ve aynı aile 
bireylerinde görülebilir.4,5D. Uçmak. Pemfigus 469
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ETYOLOJİ
Pemfigusun  etyopatogenezi  tam  olarak  bilinme-
mektedir. Hastalığın genetik yatkınlığı olan kişiler-
de  predispozan  faktörlerin  etkisi  ile  ortaya  çıktığı 
düşünülmektedir.1,6 Yapılan epidemiyolojik çalışma-
larda  pemfigus  hastalarında  bazı  HLA  allellerinin 
daha sık olduğu gösterilmiştir. Klas II MHC antijen-
leri belirgin artış gösterir.7 
Pemfigus;  myastenia  gravis,  lupus  eritema-
tozus, romatoid artrit, pernisiyöz anemi gibi diğer 
otoimmün hastalıklarla ve timoma, karsinoma, len-
foproliferatif  hastalıklar  gibi  neoplazilerle  birlikte 
olabilir.5,8
Pemfigusu tetikleyen ve alevlendiren faktörler; 
ilaçlar, yiyecekler, emosyonel stres, hormonlar, ge-
belik, ultraviyole ışınları, iyonize radyasyon, neopla-
ziler, nutrisyonel faktörler, virüsler ve aşılardır (Tablo 
2).9
Tablo 1. Pemfigusun sınıflandırılması
Tip Alt tipleri
Pemfigus Vulgaris Pemfigus vejetans ilaca bağlı
Pemfigus Foliaseus Pemfigus eritematozus
Fogo selvagem ilaca bağlı
Paraneoplastik
Pemfigus
-
Ig A Pemfigusu
Subkorneal püstüler dermatoz
intraepidermal nötrofilik Ig A dermatozu
Tablo 2. Genetik yatkınlığı olan bireylerde pemfigusa se-
bep olan faktörler
İlaçlar (Tioller, ACE inhibitörleri, fenoller, sitokinler, diğerleri)
Fiziksel ajanlar ( Yanıklar, ultraviyole ve iyonize radyasyon )
Virusler ( Herpesvirusler, myxovirusler, paramyxovirusler )
Malignensiler ( Kanserler, lenfomalar )
Gebelik ve Hormonlar ( Progesteron )
Kontakt Allerjenler ( Böcek zehirleri )
Diyet Faktörleri ( Taninler )
Emosyonel Stres
PATOGENEZ
Pemfigusta bazal hücre tabakasının üzerindeki in-
traepidermal  alanda  akantolizis,  kleft  oluşumu  ve 
bül  formasyonu  gibi  çeşitli  histopatolojik  değişik-
likler  olur.  Akantolizis;  keratinositlerin  birbirinden 
ayrılmasıdır. Bu değişikliklere IgG tipi otoantikorlar 
sebep olur.5
Pemfigus  antikorlarının  hastalığın  patogene-
zindeki  rolünü  destekleyen  bulgular  şunlardır;  i) 
hastalığın  aktivitesiyle  kanda  dolanan  pemfigus 
otoantikorlarının seviyelerinin ilişkili olması, ii) aktif 
pemfiguslu anneden otoantikorların bebeğe transp-
lasental  geçişi  nedeniyle  yenidoğanda  vezikül  ve 
büllerin olması, iii) PF ve PV hastalarındaki IgG oto-
antikorlarının  insan  deri  kültürlerine  eklenmesi  ile 
epidermisin subkorneal ve suprabazal alanlarında 
ayrışma  gözlenmesi,  iv)  PF,  PV  ve  paraneoplas-
tik pemfigustaki IgG’lerin yenidoğan farelere pasif 
transferi ile pemfigus hastalarındakine benzer intra-
epidermal vezikül ve büllerin oluşturulması.10
Antikora bağımlı akantolizis, kompleman siste-
minde veya inflamatuar hücrelerde aktivasyon ol-
madan meydana gelmektedir.1,5
Desmoglein 1 ve 3’teki sülfidril grupları ile etki-
leşen sülfidril grupları içeren penisilamin ve kaptopril 
gibi ilaçların otoantikor mekanizmasından bağımsız 
olarak akantolizise sebep oldukları gösterilmiştir.5,11
Pemfigusda büllerin desmogleinlerin inaktivas-
yonu ile oluştuğuna dair bir başka kanıt da büllöz 
impetigo ve stafilokokal haşlanmış deri sendromuna 
sebep olan S.aureus tarafından salgılanan eksfoli-
yatif toksin ile ilgili çalışmalardır. Eksfoliyatif toksin 
desmoglein 1’i parçalar ve PF’de görülen büllerin 
aynısı oluşur.1,2
Nguyen ve arkadaşları PV’nin patogenezinde 
desmoglein dışında 9-α asetilkolin reseptörlerine ve 
pemphaxine karşı da otoantikorlar tanımlanmıştır. 
Dsg3-/- farelere PV hasta serumu verildiğinde Dsg 
dışındaki hedef antijenlerin varlığını destekler nite-
likte intersellüler boyanmalar saptanmıştır.12
Keratinosit kültürlerinden elde edilen örnekler 
üzerinde yapılan immunopresipitasyon ve immunb-
lot çalışmaları PV antijeninin 130 kDa ağırlığında 
transmembran  glikoproteini  olan  desmoglein-3, 
pemfigus foliaceus PF 160 kDa ağırlığında trans-
membran glikoproteini olan desmoglein 1 olduğunu 
göstermiştir.2  Paraneoplastik  pemfigusta  sitoplaz-
mik  proteinler  olan  plakin  ailesinin  (desmoplakin, 
BPAG1, envoplakin, periplakin ve plectin) tüm üye-
lerine  karşın  otoantikorlar  bulunmaktadır.13  Fogo 
selvagem otoantikorları da, sporadik PF antikorları 
(Dsg1) gibi benzer antijenik spesifite gösterirler.1,5
Subkorneal püstüler dermatoz tipi IgA pemfigu-
sunda desmokollin 1’e karşı otoantikorlar saptanır. 
İntraepidermal nötrofilik IgA dermatozu tipinde ise 
otoantijen henüz netlik kazanmamakla birlikte, az 
sayıda vakada Dsg1 ve Dsg3’e karşı ve bazı ati-D. Uçmak. Pemfigus 470
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pik vakalarda desmokollin 1- 3’e karşı otoantikorlar 
saptanmıştır.14
KLİNİK BULGULAR
Pemfigus vulgaris
Pemfigus vulgaris, tüm pemfigus vakalarının yakla-
şık %75’ini oluşturur.15 Genellikle normal görünümlü 
deride, bazen eritemli zemin üzerinde gelişen ve-
zikül ve büllerin kolay rüptürü sonucu ağrılı erode 
alanlar meydana gelir. Bülün çevresindeki normal 
görünümlü  deriye  basınç  uygulandığında  epider-
misin ayrıldığı gözlenir ki buna Nikolsky belirtisi de-
nir. En çok tutulan bölgeler oral mukoza, saçlı deri, 
yüz, sırt, göğüs ön duvarı, göbek, aksilla ve inguinal 
bölgeleridir.1 Konjuktiva, larinks, farinks, özefagus, 
vulva ve üretra gibi diğer mukoz membranlarda da 
lezyonlar  görülebilir.  Bazı  hastalarda  erozyonlar 
üzerinde granülasyon dokusu ve krut gelişme eğili-
mi vardır. Buna pemfigus vulgarisin bir alt klinik for-
mu olarak pemfigus vejetans denir. Söz konusu ve-
jetasyonlar sıklıkla aksilla ve inguinal bölge olmak 
üzere intertriginöz alanlar, saçlı deri ve yüze yerleş-
me eğilimindedirler. Neuman tipinde vejetasyonlar 
PV’nin erode lezyonları üzerinde gelişir. Hallopeau 
tipinde ise lezyonlar püstüller şeklinde başlayıp hız-
la vejetasyonlara dönüşür.1,11
Pemfigus foliaseus
Eritemli zeminde skuamlı, krutlu erozyonlar ile ka-
rakterizedir. Subkorneal alanda veya stratum gra-
nülosum  tabakasında  oluşan  akantolizis  sonucu 
gelişen vezikül ve büller kolayca rüptüre olurlar. Ge-
nellikle yüz, saçlı deri, gövde üst kısım gibi seboreik 
bölgelerde görülür ve oral mukoza tutulumu nadir-
dir. Güney Amerika’da görülen endemik formu fogo 
selvagem olarak da bilinmektedir.1
Senear-Usher sendromu olarak ta bilinen pem-
figus  eritematozus  PF’nin  lokalize  varyantıdır  ve 
daha benign seyirlidir. Lezyonlar eritemli, kalın krut-
lu, büllöz ve hatta hiperkeratotiktir. Genellikle lupus 
eritematozusta olduğu gibi yüz, çene ve kulak gibi 
bölgelerde gözlenmektedir.1,5
Paraneoplastik pemfigus
Paraneoplastik  pemfigus  hemen  her  zaman  altta 
yatan bir neoplazi veya bir lenfoproliferatif hastalığa 
bağlı gelişen otoimmün mukokutanöz bir hastalıktır. 
Sıklıkla oral mukoz membranda büller, inatçı eroz-
yon ve ülserasyonlar, likenoid papüller, bazen target 
benzeri lezyonların da eşlik ettiği polimorf lezyonlar-
la karakterizedir.1
İlaca bağlı pemfigus
Çeşitli ilaçların kullanılmasıyla ilişkili oluşan spora-
dik pemfigus olguları bildirilmiş olmasına rağmen, 
sıklıkla  penisilamin  ve  kaptopril  kullanımında  gö-
rülmektedir.  Penisilamin  kullanımında  %7  oranın-
da  pemfigus  ortaya  çıkmaktadır.1  Deri  lezyonları 
PV’den çok PF’nin lezyonlarına benzer. En erken 
bulgu spesifik olmayan morbiliform veya ürtikeryal 
bir erüpsiyondur.1,11
HİSTOPATOLOJİ
Pemfigusta ana patolojik bulgu akantolizise sekon-
der gelişen intraepidermal ayrışmadır. Bu ayrışma 
PV ve onun varyantı olan pemfigus vejetansta he-
men  bazal  tabakanın  üzerindedir;  yani  supraba-
zaldir. Bazal keratinositler üst ve yanlardaki diğer 
keratinositlerle  bağlantılarını  kaybederler;  ancak 
bazal membrana tutulu olarak kalırlar. Bu görünüm 
karakteristik “mezar taşı sırası” görünümü meydana 
getirir.16
TANI
Hastalığın  tanısı  klinik  özellikler  (oral  mukoza  ve 
derideki gevşek görümlü bül ve veziküller ile eroz-
yonlar),  tipik  histopatolojik  bulgular  (epidermal 
akantolizis) ve immün floresan bulgular (keratino-
sit hücre yüzeyine karşı gelişmiş dolaşan ve deri-
deki antikorlar) eşliğinde konulur.17 Bül zemininden 
alınan  materyalin  mikroskop  altında  incelenerek 
akantolitik  hücrelerin  tespitine  dayanan  Tzanck’ın 
sitodiyagnostik testi, pemfigusun tanısında hızlı bir 
yöntemdir.8,16
Pemfigusta spesifik antikorların ortaya konma-
sına yönelik olarak Western immünoblotting, immü-
nopresipitasyon ve ELİSA testleri kullanılmaktadır. 
Bunlar içerisinde en sık kullanılanı ELİSA testidir. 
Otoimmün  büllöz  hastalıklardaki  tanı  yöntemleri 
Tablo 3’de belirtilmiştir.18
Tablo 3. Otoimmün büllöz hastalıklardaki tanı yöntemleri
I. Klinik özellikler
II. Bül sıvısından sitolojik tetkik (Tzanck smear)
III. Histopatoloji
IV. İmmünofloresan teknikler
VI. İmmünoenzimatik teknikler
V. İmmünoblotting, immünopresipitasyon, ELİSA
VI. Elektronmikroskopi, immünoelektron mikroskopiD. Uçmak. Pemfigus 471
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İmmünfloresans tetkikler
Flourescein ile işaretli antikorların dokudaki hedef 
antijene bağlanıp floresan mikroskobik inceleme ile 
görünebilir hale gelmesine dayanan bir testtir. Pem-
figusun kesin tanısı otoantikorların gösterilmesi ile 
konulmaktadır.  Başlıca  serumdaki  otoantikorları 
göstermeye  yönelik  indirekt  immünofloresan  (İİF) 
ve dokudaki otoantikorları göstermeye yönelik ola-
rak direkt immünofloresan (DİF) tetkikler şeklinde 
uygulanır.18
AYIRICI TANI
Ağız  içi  lezyonları;  büllöz  pemfigoid,  erozif  liken 
planus,  sikatrisyel  pemfigoid,  lupus  eritematozus, 
eritema multiforme, sistemik vaskülit, el-ayak-ağız 
hastalığı,  Behçet  hastalığı,  nekrotizan  jinjivosto-
matit,  rekürren  aftöz  stomatit,  akut  herpetik  sto-
matit  ile  karıştırılabilir.  Pemfigus  foliaseusun  deri 
lezyonları diskoid lupus eritematozus ve seboreik 
dermatitle  karışabilir.  Histopatoloji  ayırıcı  tanı  için 
gereklidir.1,2,17
TEDAVİ VE PROGNOZ
Glukokortikoid tedavisinden önce pemfigus vulga-
risli hastaların çoğunda, pemfigus foliaseuslu has-
taların  %60’ında  hastalık  ölümle  sonuçlanıyordu.1 
Kortikosteroidlerin sistemik uygulanması ile beraber 
adjuvan tedavi olarak immünosupresif ilaçların kul-
lanılması pemfiguslu hastaların prognozunu drama-
tik olarak düzeltmiştir.4 Erken tanı, düzenli tedavi ve 
takip mortaliteyi önemli oranda azaltmıştır. Tedaviy-
le 4 ile 10 yıl arası izlenen PV’li hastalarda mortalite 
(hastalıktan veya tedaviye bağlı) yaklaşık %10 ve 
altında görülürken, PF’lu hastalarda bu oran daha 
da azdır.1 Pemfigusta mortalite genellikle hastalığa 
ve/veya tedavi komplikasyonlarına bağlıdır.19 Pem-
figus foliaseus yıllarca lokalize kalabilir ve sistemik 
tedavi olmadan spontan iyileşebilir fakat genellikle 
daha düşük dozlarda kortikosteroid tedavisi ile te-
davi edilir.20
Tedavi yaklaşımında genel prensipler
Tedavi  rejimi  sıklıkla  hastalığın  aktivitesine  bağlı 
olarak düşük-orta doz prednizolonla beraber immü-
nosupresif kullanımıdır. Glukokortikoid kullanımında 
kontrendikasyon varsa veya glukokortikoidler has-
talığı  kontrol  altına  alınamıyorsa  genellikle  immü-
nosupresif  ajanlardan  (azatiopurin,  siklofosfamid, 
altın, dapson, mikofenolat mofetil) oluşan adjuvan 
tedavi verilmelidir.1,21 (Tablo 4). Lever, Aberer, An-
halt, Bystryn ve daha birçok araştırmacı bu düşün-
ceden yola çıkarak çeşitli kombinasyon protokolleri 
geliştirmişlerdir.
Kortikosteroid tedavisi
Sistemik Kortikosteroidler
a. Oral kortikosteroidler
Kortikosteroidlerin başlangıç dozları genellikle has-
talığın şiddetine göre belirlenir. Hafif hastalığı olan-
larda 40-60 mg/gün prednizolon dozu ile başlanır-
ken, daha ağır olgularda 80-100 mg/gün dozlarla 
başlanmalıdır.22 Tedavi 3 aşamaya ayrılır:
1. Kontrol (baskılama) fazı
Hastalık aktivitesi baskılanıncaya kadar yoğun te-
davi uygulanması prensibine dayanır. Yeni lezyon 
oluşumunun  durması,  kaşıntı  şikayetinin  kaybol-
ması ve mevcut lezyonlarda iyileşmenin başlaması 
hastalık aktivitesinin baskılandığını gösterir. Kontrol 
fazı  birkaç  hafta  sürer  ve  yeterli  doz  ile  tedaviye 
başlandığında pemfiguslu olguların çoğu hızla ce-
vap verir.17,23 Tedaviye 5-7 gün içinde cevap alına-
madığı takdirde, doz %50-100 artırılır.17,22
2. Konsolidasyon (sağlamlaştırma) fazı
Alevlenmeyi  en  aza  indirebilmek  için  lezyonların 
büyük  kısmı  (%80)  epitelize  oluncaya  kadar  doz 
azaltılmamalıdır. Konsolidasyon fazı da birkaç hafta 
sürer.17,23
3. Sürdürme (idame) fazı
Hastalığı remisyonda tutabilecek en küçük doza ka-
dar tedaviyi azaltmak, hatta kesmek amaçlanır.17,23 
Her  2-4  haftada  bir  dozun  10-20  mg  azaltılması 
önerilmektedir. 40 mg/gün doza ulaşıldığında hipo-
talamik-pituiter-adrenal aks supresyonunu azaltabil-
mek için günaşırı şemaya geçilir. Burada birinci gün 
dozu 40 mg’da tutulur. İkinci gün dozu 2-4 haftada 
bir 5-10 mg azaltılır. Gün aşırı 40 mg doza gelindi-
ğinde steroid dozu 2-4 haftada bir, 5 mg azaltılır. 
Hastada tam remisyon sağlanınca birkaç yıl boyun-
ca günaşırı 5 mg prednizolon şeklinde idame steroid 
tedavisi uygulanır. Tedaviyi kesmeden önce serum 
kortizol seviyesine bakılmalıdır. Kan kortizolu 10 μg/
dl’nin üzerindeyse bazal adrenal kortizol sekresyo-
nu yeterlidir ve kortikosteroid kesilebilir.24
Pemfigustaki  standart  tedavi  şeması;  ‘Viyana 
ekolü’ şemasıdır. Bu şema KS ve azatiopurin kom-
bine tedavisine dayanmaktadır. Azatiopurinin etkisi-
nin 2-3 haftadan önce başlamaması nedeniyle, ste-
roid ve azatiopurin tedavisine beraber başlanır.
Pemfigusta  hangi  hastalarda  adjuvan  teda-
vi gerektiği konusunda tam bir görüş birliği yoktur. D. Uçmak. Pemfigus 472
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Hastalık şiddetli ise, hastalığı kontrol altına almak 
için prednizolon dozunu 100 mg/gün’ün üzerine çık-
mak gerekiyorsa, steroid dozu düşülürken aktivas-
yon oluyorsa, hastada steroid tedavisini engelleyen 
başka bir hastalık varsa (diyabet, hipertansiyon) ve 
tedavi ile ciddi yan etkiler ortaya çıkmışsa hastalara 
adjuvan tedavi önerilmektedir.22,25
b. Pulse intravenöz kortikosteroidler
Başlangıçta 100 mg/gün’den fazla prednizolon ge-
rektiren şiddetli veya dirençli olgularda yüksek doz 
pulse intravenöz kortikosteroid uygulaması düşünü-
lebilir. Aralıklı olarak yüksek doz intravenöz KS uy-
gulamasıdır. Genellikle metilprednizolon 250-1000 
mg veya 100-200 mg deksametazon 1-5 gün boyun-
ca her 24 saatte bir olacak şekilde uygulanır.21,22
Lokal Kortikosteroidler
Hafif  pemfigus  olgularında  güçlü  topikal  KS’lerin 
yararlı olabileceği düşünülmektedir. Sistemik otoim-
mün bir hastalık olan pemfigusta dolaşan otoanti-
korlar deriye bağlandığı sürece yeni lezyon oluşumu 
devam edeceği için yerel KS’lerin tek başına kulla-
nımının hastalık kontrolünde yetersiz olduğu bildiril-
miş olmakla beraber, oral bölgeye sınırlı pemfigus 
vulgaris ile pemfigus foliaseus olgularında başlan-
gıçta yerel tedaviler uygulanabilir. Yanıt alınırsa tam 
remisyona dek devam edilir, eğer yanıt alınamazsa 
tedaviye sistemik KS’ler eklenir.26
Tablo 4. Pemfigusta tedavi seçenekleri
Kortikosteroidler Topikal ve intralezyonel steroidler
Oral kortikosteroidler
Pulse IV kortikosteroid
İmmünosupresif İlaçlar Azatiopurin
Siklofosfamid
Siklosporin
Mikofenolat mofetil
Klorambusil
Metotreksat
Anti-inflamatuar İlaçlar Altın
Dapson
Nikotinamid
Tetrasiklin
İmmünomodülatörler Plazmaferezis
Ekstrakorporal fotoferezis
İntravenöz immunoglobulin
Adjuvan ajanlar
Adjuvan ajanlar etkilerinin başlangıç hızlarına göre, 
hızlı etki gösterenler ve yavaş etki gösterenler olmak 
üzere ikiye ayrılabilir. Hızlı etki gösterenler; tedaviye 
yanıtsız ya da şiddetli olgularda hastalık aktivitesini 
baskılamak amacıyla kullanılan intravenöz immüng-
lobulin ve plazmaferezdir. Yavaş etki gösterenler ise 
konsolidasyon veya sürdürme aşamalarında steroid 
ihtiyacını azaltmak için tedaviye eklenen azatiopu-
rin, mikofenolat mofetil, siklofosfamid, siklosporin ve 
metotreksat gibi immünsupresifler veya altın, dap-
son ve antimalaryaller gibi antiinflamatuarlardır.17
Pemfigusta bilinen tedaviler haricinde son yıl-
larda selektif olarak B lenfositleri hedef alan anti-
CD20  şimerik  monoklonal  antikor  yapısında  olan 
rituksimab ve TNF-α antagonistleri (infliximab,etan
ercept,adalimumab)  gibi  immünmodülatuar  ilaçlar 
yüksek doz sistemik steroid ve adjuvan tedavi aldı-
ğı halde tedaviye cevap vermeyen birkaç hastada 
kullanılmıştır.27
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